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Zagadkowe objawy kliniczne:
zespół wizji Picka oraz choroba
Marchiafava-Bignamiego
— opis dwóch przypadków
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S T R E S Z C Z E N I E
W pracy omówiono 2 przypadki rzadkich zespołów chorobowych
o symptomatologii neuropsychiatrycznej: zespołu wizji Picka oraz
metaalkoholowego zespołu/choroby Marchiafava-Bignamiego.
W komentarzu dotyczącym historii oraz patomechanizmu tych ze-
społów podkreślono rolę badań neuroobrazowych, w szczegól-
ności tomografii rezonansu magnetycznego mózgowia, w ade-
kwatnym rozpoznaniu tych rzadkich schorzeń o niezwykłej różno-
rodności występujących objawów.
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Wprowadzenie
Niewielkie uszkodzenia w obrębie ośrodkowe-
go układu nerwowego mogą skutkować spektaku-
larnymi zespołami neurologicznymi, niegdyś oto-
czonymi aurą tajemniczości, a dziś precyzyjnie
rozpoznawanymi na podstawie badań tomografii
rezonansu magnetycznego mózgowia (MR, magnetic
resonance). W niniejszej pracy zaprezentowano
opis 2 przypadków rzadkich schorzeń o sympto-
matologii neuropsychiatrycznej, w których rozpo-
znaniu decydującą rolę odgrywa badanie neuro-
obrazowe.
Przypadek 1.
Pacjent, w wieku 67 lat, został przyjęty do Kli-
niki Neurologii Uniwersytetu Medycznego w Łodzi
z powodu zawrotów głowy o mieszanym charak-
terze i bólu tyłogłowia, z towarzyszącym znacz-
nym wzrostem wartości ciśnienia tętniczego (maks.
185/110 mm Hg) oraz hiperglikemią — stężenie
glukozy 230 mg/dl. W badaniu neurologicznym
spośród odchyleń początkowo obserwowano nie-
wyczerpujący się oczopląs drobnofalisty w stronę
prawą. Wywiad chorobowy pacjenta obejmował
nieregularnie leczone nadciśnienie tętnicze, cu-
krzycę typu 2, otyłość oraz dyslipidemię z hipetri-
glicerydemią i obniżeniem stężenia cholesterolu
frakcji HDL (high-density lipoprotein). Drugiego
dnia pobytu na oddziale u pacjenta zaobserwowa-
no podwójne widzenie przy spojrzeniu w prawą
stronę. Ciśnienie tętnicze obniżono do wartości
rzędu 150/90 mm Hg, wdrożono insulinoterapię
i wyrównano glikemię oraz podano dożylnie pira-
cetam w dobowej dawce 4,8 g. W nocy u pacjenta
wystąpił ostry zespół psychotyczny — chory widział
osoby przechodzące przez ściany; postrzegał je bie-
gnące za ścianą sali chorych, pochylone i/lub „skrę-
cone” w sposób przypominający kamptokormię.
Pacjent przejawiał znaczny lęk, był pobudzony
emocjonalnie i ruchowo, próbował uciekać z sali.
85
Wojciech Kozubski, Alicja Kalinowska-Łyszczarz, Zespół wizji Picka i choroba Marchiafava-Bignamiego
www.ppn.viamedica.pl
Objawy utrzymywały się do następnego dnia, by
— po włączeniu haloperidolu — ulec złagodzeniu.
W kolejnej dobie u chorego wystąpiły nowe obja-
wy psychopatologiczne: widział na ścianie twarze
brodatych mężczyzn, przy czym do doznawanych
fenomenów wzrokowych odnosił się krytycznie,
nie przejawiając lęku/strachu. W 4. dobie hospita-
lizacji objawy ustąpiły. W badaniu MR stwierdzo-
no obecność ogniska uszkodzenia w obrębie czep-
ca mostu, sięgającego dna komory IV (ryc. 1).
Komentarz
Objawy psychopatologiczne w opisanym powy-
żej przypadku stanowią zespół wizji Picka, opisa-
ny po raz pierwszy przez neurologa i psychiatrę
z Uniwersytetu w Pradze, ucznia Teodora Meyner-
ta i Karla Westphala — Arnolda Picka (1851–1924)
[1]. Pick jest znany przede wszystkim jako autor
pierwszego opisu otępienia czołowo-skroniowego,
ale opublikował także wiele innych ważkich prac
z zakresu neuropsychopatologii. Objawy w zespo-
le wizji Picka wynikają z uszkodzenia zlokalizo-
wanego w okolicy dna komory IV, obejmującego
pęczek podłużny tylny, historycznie określany jako
drugi neuron przedsionkowy [2], co w konsekwen-
cji powoduje zaburzenia stosunku między bodź-
cami wzrokowymi a przedsionkowymi i prowadzi
do halucynacji wzrokowych.
Przypadek 2.
Pacjent, w wieku 49 lat, został przyjęty do Kli-
niki Neurologii Uniwersytetu Medycznego w Łodzi
z powodu zaburzeń pamięci operacyjnej, zawrotów
głowy, zaburzeń chodu i trudności w utrzymaniu
pozycji stojącej oraz uczucia ogólnego osłabienia.
Wywiad był obciążony nawykowym spożywaniem
alkoholu od około 15 lat oraz jednym pewnym
i jednym prawdopodobnym pierwotnie uogólnio-
nym napadem padaczkowym toniczno-klonicz-
nym. W trakcie wywiadu pacjent podawał infor-
macje niekonsekwentnie i mało wiarygodnie.
W badaniu internistycznym i neurologicznym spośród
odchyleń obserwowano: wyniszczenie z zanikiem
skóry i tkanki podskórnej, pajączki naczyniowe,
przebarwienia skórne, spastyczny wzrost napięcia
mięśniowego w kończynach dolnych i w prawej
kończynie górnej, z niewielkim ich niedowładem,
prawostronny objaw Hoffmana i Jacobsohna, atak-
sję tułowia (w pozycjach stojącej i siedzącej), bez
wyraźnej ataksji kończyn, dyzartrię, apraksję ideo-
motoryczną (pacjent nie potrafił markować czynności),
apraksję mimiczną oraz obustronnie zaznaczone
odruchy deliberacyjne (chwytny, glabellarny, Mari-
nesco-Radovici). W badaniu psychologicznym
stwierdzono spłycenie reakcji emocjonalnych, stę-
pienie afektu, zubożenie napędu i spontaniczno-
ści, brak krytycyzmu, zaburzenia złożonego pla-
nowania i zapamiętywania oraz ubytki pamięci
z konfabulacjami i pseudoreminiscencjami. W ba-
daniu MR mózgowia uwidoczniono demieliniza-
cję części środkowej ciała modzelowatego, wraz
z zanikiem móżdżku (ryc. 2).
Komentarz
Wyżej opisany zespół objawów, spowodowany
demielinizacją ciała modzelowatego, odpowiada
chorobie (właściwie zespołowi) Marchiafava-Bi-
gnamiego, opisanej przez dwóch włoskich patolo-
gów w 1903 roku. Osiowym objawem choroby jest
wynikający z uszkodzenia ciała modzelowatego
zespół dyskonektywny, który objawia się przede
wszystkim apraksją ideomotoryczną oraz apraksją
mimiczną twarzy i ataksją tułowia spowodowaną
zanikiem płata kłaczkowo-grudkowego móżdżku.
Spektrum objawów klinicznych może się wahać
od niewielkiego deficytu poznawczego z towarzy-
szącymi zaburzeniami chodu, poprzez śpiączkę, aż
do śmierci. Wczesne rozpoznanie owego rzadkie-
go zespołu warunkuje adekwatne i szybkie rozpo-
częcie leczenia (suplementacja tiaminy i innych
witamin z grupy B, kwasu foliowego), które decy-
duje o rokowaniu. Z uwagi na zmienny i często
niecharakterystyczny obraz kliniczny podstawą
rozpoznania są badania neuroobrazowe, przede
wszystkim MR [3]. W początkowym, ostrym sta-
Rycina 1. Obraz tomografii rezonansu magnetycznego mózgowia
u pacjenta z zespołem wizji Picka w przebiegu uszkodzenia czep-
ca mostu
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dium choroby w badaniu MR mózgowia widocz-
ny jest obrzęk ciała modzelowatego, następnie
zmiany ogniskowe w ciele modzelowatym, a wresz-
cie — w fazie przewlekłej — dochodzi do jego zani-
ku z ogniskami martwicy [4]. Uszkodzenie aksonal-
ne w obrębie ciała modzelowatego jest najlepiej
widoczne w obrazowaniu metodą tensora dyfuzji
MR. W przeciwieństwie do zmian demielinizacyj-
nych w przebiegu stwardnienia rozsianego zmiany
w ciele modzelowatym w przebiegu choroby Mar-
chiafava-Bignamiego są symetryczne. W badaniu
neuropatologicznym widoczne są również uszko-
dzenia w obrębie kory, szczególnie w bocznych
częściach płatów czołowych, zwane stwardnie-
niem blaszkowym Morela (Morel’s laminar sclero-
sis), które mogą odpowiadać obrzękowi cytotok-
sycznemu [5]. W oryginalnych opisach chorobę
wiązano ze spożywaniem młodego, niedojrzałego
czerwonego wina w populacji Włochów. Obecnie
uważa się, że zespół występuje w zróżnicowanych
populacjach, przede wszystkim u mężczyzn z ze-
społem zależności alkoholowej, bez względu na
jakość spożywanego alkoholu. W takich przypad-
kach omawianej chorobie mogą towarzyszyć inne
powikłania nawykowego spożywania alkoholu, ta-
kie jak encefalopatia Wernickego oraz mielinoliza
środkowa mostu. Odnotowano jednak również przy-
padki niezwiązane ze spożywaniem alkoholu [6].
Nie jest znany dokładny patomechanizm choroby
Marchiafava-Bignamiego. Podejrzewa się rolę tok-
sycznego wpływu alkoholu, zaburzeń osmotycz-
nych oraz niedożywienia i niedoborów witamin.
Badania spektroskopii rezonansu magnetycznego
pozwalają wnioskować, że istotną rolę w patogene-
zie choroby odgrywa także reakcja zapalna [3].
Podsumowanie
Przedstawione wyżej przypadki kliniczne po raz
kolejny ukazują użyteczność strukturalnych badań
MR mózgowia w chorobach ośrodkowego układu
nerwowego. Znajomość neuroanatomii oraz umie-
jętna interpretacja badań obrazowych decydują
o prawidłowym rozpoznaniu i szybkim wdrożeniu
u chorych adekwatnego leczenia.
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Rycina 2. Obraz tomografii rezonansu magnetycznego mózgowia
u pacjenta z chorobą Marchiafava-Bignamiego, z widoczną de-
mielinizacją części środkowej ciała modzelowatego
